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Resumen
Las miopatías inflamatorias idiopáticas (MII) son un grupo de enfermedades autoinmunes crónicas que 
afectan principalmente a los músculos proximales. Los tipos más comunes son dermatomiositis (DM), 
polimiositis (PM), miopatía autoinmune necrotizante y miositis por cuerpos de inclusión. Se identifican de 
forma única por su presentación clínica que consiste en manifestaciones musculares y extramusculares, 
sus alteraciones miopáticas en el electromiograma y la elevación de las enzimas musculares. Sin embargo, 
la biopsia muscular sigue siendo el gold estándar para el diagnóstico. Estos trastornos son potencialmente 
tratables con un diagnóstico adecuado. Los objetivos del tratamiento son eliminar la inflamación, restaurar el 
rendimiento muscular, reducir la morbilidad y mejorar la calidad de vida.  Esta revisión tiene como objetivo 
proporcionar un enfoque de diagnóstico básico a los pacientes con sospecha de MMI a través de sus 
principales hallazgos clínicos, de laboratorio e histopatológicos.
Palabras clave: Miositis; Polimiositis; Dermatomiositis; Cuerpos de Inclusión; Autoinmunidad (fuente: DeCS BIREME).
Abstract
Idiopathic inflammatory myopathies (MII) are a group of autoimmune diseases that mainly affect the proximal 
muscles. The most common types are Dermatomyositis (DM), Polymyositis (PM), Necrotizing autoimmune 
myopathy and Inclusion body myositis. Unique forms are identified in their clinical presentation consisting 
of muscular and extramuscular manifestations, their myopathic alterations in the electromyogram and the 
elevation of muscle enzymes. However, muscle biopsy remains the gold standard for diagnosis. These 
disorders are tratable with a proper. The goals of treatment are to eliminate inflammation, restore muscle 
performance, reduce morbidity and improve quality of life.This review aims at a basic diagnostic approach in 
patients with suspicion of MMI through its main clinical, laboratory and histopathological findings.
Keywords: Myositis; Polymyositis; Dermatomyositis; Inclusion Bodies; Autoinmunity (source: MeSH NLM).
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INTRODUCCIÓN
Las miopatías inflamatorias idiopá-
ticas (MII) son un grupo de desórdenes 
autoinmunes caracterizados por inflama-
ción del músculo esquelético y debilidad 
muscular. La dermatomiositis (DM) y 
polimiositis (PM) fueron las primeras pa-
tologías reconocidas, con el primer caso 
publicado de dermatomiositis en 1875 
por Potain1. Otra patología de este gru-
po es la miositis por cuerpos de inclusión 
(MCI), descrita por primera vez en 19672. 
En años recientes, se ha reconocido tam-
bién a la miositis necrotizante inmunoló-
gicamente mediada (MNIM), la cual se 
considera una entidad diferente a las tres 
anteriores3. Una forma similar de miositis 
necrotizante puede ser causada por algu-
nas drogas como las estatinas4.
La incidencia anual de MII es de 2,1 
a 7,7 casos por millón. La PM tiene una 
incidencia estimada de 4 casos por mi-
llón de personas por año, por lo que se 
considera una entidad rara. La DM tam-
bién es infrecuente, pero su incidencia 
es relativamente mayor que la de PM 
(PM:DM 1,36:1,69). La edad de presen-
tación de estas dos enfermedades tiene 
una distribución bimodal, con picos en 
menores de 15 años y entre los 45 a 54 
años; sin embargo, la PM muy raramente 
afecta a niños y aparece principalmente 
después de los 20 años5,6,7. Por otro lado, 
la MCI se presenta preferentemente en 
varones en la sexta década de vida, te-
niendo una prevalencia entre 3 a 14 por 
cada cien mil personas mayores de 45 
años4. La MNIM constituye el 20% de las 
MII y su inicio promedio es hacia el final 
de la quinta década de la vida8. La mio-
patía autoinmune asociada a estatinas es 
una entidad rara que afecta 2 a 3 perso-
nas por cada cien mil pacientes tratados 
con estos medicamentos9. Asimismo, las 
MII se presentan predominantemente en 
mujeres (M:H 1,5:1), particularmente en 
las de raza afroamericana5; como excep-
ción, la MCI es más frecuente en varones. 
Es importante resaltar que los pa-
cientes adultos con DM y PM tienen un 
riesgo mayor de neoplasias malignas en 
comparación con la población general; 
este riesgo es el triple en pacientes con 
DM (13,8%) respecto a aquellos con PM 
(6,2%). El desarrollo de cáncer pude ocu-
rrir antes, durante o después del inicio de 
la miositis. El carcinoma pulmorar y naso-
faríngeo son los más comunes, seguidos 
del cáncer de mama, colon, estómago, 
hepatobiliar y ovario. Por este motivo, se 
recomienda realizar tamizaje para cáncer 
al momento del diagnóstico de PM y DM7.
MANIFESTACIONES CLÍNICAS
I. Polimiositis
Manifestaciones musculares
En el curso de semanas o meses, el 
paciente desarrolla debilidad simétrica 
y proximal de las extremidades, aunque 
a veces puede ser asimétrica (Figura 1), 
la cual puede asociarse a fatiga y dolor 
muscular10. Los músculos faciales no se 
afectan, y los músculos distales se com-
prometen solo en etapas tardías. Rara-
mente, los músculos paravertebrales y 
del cuello se afectan, lo cual puede pro-
ducir, respectivamente, camptocornia y 
el signo de la cabeza caída11.
Manifestaciones extramusculares
- Manifestaciones articulares: artralgia y 
artritis no erosiva en muñecas, rodillas y 
articulaciones pequeñas de las manos11.
Figura 1. Paciente con polimiositis que presenta debilidad muscular asimétrica y atrofia similar a distrofia 
muscular.
- Manifestaciones cardiovasculares: 
arritmias, miocarditis, pericarditis, fa-
lla cardiaca congestiva, enfermedad 
valvular cardiaca y fibrosis secundaria. 
Su frecuencia varía entre el 6% al 75% 
de los casos, dependiendo si se con-
sideran los eventos clínicos o subclíni-
cos. Se ha descrito que el compromiso 
cardiovascular es la causa de muerte 
en 10%-20% de los pacientes12. 
- Manifestaciones pulmonares y gas-
trointestinales: hipoventilación por 
compromiso de los músculos respira-
torios, incluyendo el diafragma; neu-
monía aspirativa y apnea obstructiva 
del sueño en paciente con disfagia 
y compromiso del músculo faringo-
esofàgico; y enfermedad pulmonar 
intersticial, la cual se presenta en 20 a 
65% de los casos y es considerada un 
factor de riesgo mayor para muerte 
prematura. La presencia de anticuer-
pos anti-sintetasa en un marcador 
predictivo fuerte para enfermedad 
pulmonar intersticial13,14.
II. Dermatomiositis
Manifestaciones musculares 
Se presenta con debilidad muscular 
progresiva subaguda como la PM.
Manifestaciones extramusculares
- Manifestaciones dermatológicas: las 
características cutáneas patognomó-
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nicas incluyen la erupción papular 
violácea en las articulaciones me-
tacarpofalángicas e interfalángicas 
(pápulas de Gottron, Figura 2a) y la 
coloración púrpura de los párpados 
acompañada de edema periorbital 
(heliotropo, Figura 2b). Otros hallaz-
gos cutáneos incluyen el eritema en 
superficies extensoras (signo de Got-
tron, Figura 2a); el eritema en cara, 
cuello y pecho (signo de V), o en la 
parte posterior del cuello y hombros 
(signo del chal); la hiperqueratosis de 
los dedos (dedos de carpintero o de 
mecánico, Figura 2d), y las telangiec-
tasias periungueales (Figura 2c)15. 
- Manifestaciones cardiovasculares: 
arritmias, insuficiencia cardiaca con-
gestiva, miocarditis, pericarditis, an-
gina y fibrosis. La afectación cardiaca 
sintomática es rara, pero hasta el 50% 
de los pacientes con DM tendrá afec-
tación asintomática16.
- Manifestaciones pulmonares: la en-
fermedad pulmonar intersticial en 
DM es clínicamente más grave y tiene 
peor pronóstico que en PM, lo cual se 
ha asociado con la presencia de an-
ticuerpos contra el gen asociado a la 
diferenciación de melanomas5.
III. Miositis por cuerpos de inclusión
Al igual que otras MII, se presenta con 
debilidad muscular. Sin embargo, otras 
miopatías afectan principalmente los 
grupos musculares proximales, mientras 
que la MCI se caracteriza por debilidad 
muscular distal, particularmente de los 
flexores distales de los dedos y también 
los cuadríceps. Los pacientes con MCI 
también pueden presentar debilidad de 
los tríceps, bíceps, flexores de la muñeca 
y los músculos involucrados en la dorsi-
flexión de los pies. Otra característica 
de la MCI es su distribución asimétrica, 
mientras que otras patologías se presen-
tan usualmente con debilidad simétrica17. 
Asimismo, los pacientes pueden desarro-
llar disfagia temprana desproporcional a 
la debilidad muscular próxima4,18.
IV. Miopatía necrotizante inmunoló-
gicamente mediada
Esta entidad se caracteriza por de-
bilidad muscular proximal moderada a 
severa con un patrón similar a la PM y 
DM. Su inicio es agudo o subagudo, y se 
asocia con dolor muscular y niveles muy 
elevados de creatina quinasa (CK). Los 
pacientes suelen referir dificultad para 
levantarse de una silla, subir las escale-
ras o levantar los brazos por encima de 
la cabeza. Usualmente, la respuesta al 
tratamiento no es buena y requiere regí-
menes de segunda y tercera línea8.  
V. Miopatía autoinmune asociada a 
estatinas
Se presenta con debilidad muscular 
proximal simétrica en pacientes tratados 
con estatinas y se asocia con la presencia 
de anticuerpos contra la hidroximetilglu-
taril coenzima A (HMG-CoA) reductasa. 
Se asocia también con elevación marca-
da de CK durante la fase activa de la en-
fermedad, con niveles mayores de 2000 
UI/L en 90% de los casos. La aparición de 
los síntomas puede ocurrir poco tiempo 
después del inicio de la terapia con esta-
tinas, pero en otros casos se ha observa-
do que los pacientes pueden estar libres 
de efectos adversos por años antes de 
desarrollar el cuadro clínico. En forma ca-
racterística, los pacientes con esta enfer-
medad persisten con debilidad (o incluso 
puede empeorar) luego de descontinuar 
las estatinas9.
Asimismo, se ha descrito la miopatía 
autoinmune asociada a anticuerpos con-
tra HMG-CoA reductasa en pacientes que 
nunca han sido expuestos a estatinas. Es-
tos pacientes suelen ser más jóvenes y 
generalmente su respuesta al tratamien-
to es menor, y constituyen un tercio de 
las personas con anti-HMG-CoA reducta-
sa positivo3,15.
PATOLOGÍA E INMUNOLOGIA
I. Polimiositis
La PM se caracteriza por infiltrado in-
flamatorio endomisial de linfocitos T CD8 
activados y macrófagos. Los linfocitos 
T CD8 citotóxicos reconocen el comple-
jo mayor de histocompatibilidad clase I 
(MHC-1) expresado en fibras muscula-
res, invaden las células no necróticas e 
inducen necrosis a través de la vía de la 
perforina19.
Interesantemente, la estimulación in-
mune repetida se asocia con una mayor 
cantidad de linfocitos T CD8, lo cual se ha 
observado particularmente en infeccio-
nes víricas crónicas. Como consecuencia, 
los pacientes con VIH o HTLV-1 tienen 
Figura 2. Manifestaciones extramusculares de la dermatomiositis. (A) Pápulas de Gottron en 
articulaciones metacarpo e interfalángicas, signo de Gottron en las rodillas. (B) Erupción en heliotropo. 
(C) Telangiectasias periungueales. (D) Dedos de carpintero.
A
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B
D
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mayor riesgo de desarrollar PM o MCI. 
Asimismo, como se discutió anterior-
mente, se ha encontrado asociación de la 
PM con cáncer15.
II. Dermatomiositis
En la DM, la inmunidad humoral jue-
ga un papel predominante. Las células 
endoteliales endomisiales son la diana 
antigénica que activan el sistema del 
complemento y conllevan al depósito 
del complejo activador de membrana 
(MAC)20. Se ha planteado que el MAC 
conduce al daño de los vasos perimisiales 
de tamaño intermedio y de los capilares, 
resultando en isquemia y atrofia de las 
miofibras en un patrón perifascicular.
La respuesta inmune celular también 
participa en la DM, con presencia de cé-
lulas T CD4 a nivel perimisial y perivascu-
lar21. Así, se ha observado mayor riesgo 
de DM en pacientes con antígeno leuco-
citario humano de isotipo DR (HLA-DR), 
el cual participa en la presentación de 
antígenos a las células T CD422. Se ha des-
crito también un tipo de células T auxi-
liares que son una fuente importante de 
interleucina 17 (IL-17); esta sustancia se 
encuentra comúnmente en el sarcolema 
de miofibras de pacientes con DM23.
III. Miositis por cuerpos de inclusión
La patogénesis de la MCI parece ser un 
proceso combinado autoinmune y dege-
nerativo. Respecto al rol de la autoinmu-
nidad, en esta enfermedad hay procesos 
patológicos similares a los observados en 
la PM. Las biopsias de músculo muestran 
invasión de células T citotóxicas CD8 en 
las fibras musculares no necróticas, lo 
que sugiere que el daño muscular está 
mediado por estas células como proceso 
inmune fundamental. Los linfocitos T CD8 
están dirigidos hacia fibras musculares 
que expresan el antígeno MHC-I, las cua-
les actúan como células presentadoras 
de antígenos. Esto parece ser otro punto 
importante en la patogénesis, ya que se 
ha visto sobreexpresión de MHC-I en la 
MCI y la PM; asimismo, su presencia en 
las fibras musculares también es impor-
tante para el diagnóstico, pues en forma 
contraria, este antígeno se encuentra dis-
minuido en las “distrofias inflamatorias” 
y miopatías no inmunes19.
En cuanto al proceso degenerativo 
en la MCI, en las biopsias musculares se 
observa presencia de agregados intrace-
lulares de proteínas anormales, lo cual no 
se encuentra en otras MII. Estos agrega-
dos también se pueden ver en otras mio-
patías vacuolares; sin embargo, parece 
que solo en la MCI esta acumulación es 
concomitante a una respuesta inflama-
toria fuerte. Adicionalmente, se observa 
presencia de vacuolas bordeadas en las 
fibras musculares, las cuales son carac-
terísticas de esta enfermedad y posible-
mente correspondan a productos deriva-
dos de los núcleos musculares dañados, 
sugiriendo que el daño nuclear podría ser 
también un proceso fundamental en esta 
patología24. Asimismo, se ha visto que la 
exposición de las células musculares a 
citoquinas proinflamatorias induce la so-
breexpresión de amiloide y la subsecuen-
te acumulación de agregados proteicos19.
IV. Miopatía necrotizante inmunoló-
gicamente mediada 
Característicamente, se observa ne-
crosis de las fibras musculares, lo cual 
explica la elevación marcada de CK en 
sangre. Se considera que los macrófagos 
son las células efectoras más importan-
tes de este daño muscular, mientras que 
los infiltrados de células T y la expresión 
de MHC-I son mínimos, a diferencia de 
la PM o la MCI. Asimismo, se evidencia 
daño capilar, pero no se observa depósi-
to de complemento como en la DM. No 
obstante, se suele encontrar depósitos 
de complemento en fibras musculares 
sanas, lo cual podría constituir un meca-
nismo patogénico o una respuesta tem-
prana a las membranas dañadas de las 
fibras musculares8. 
El carácter inmunológico de esta pa-
tología se ha sugerido por la presencia 
de autoanticuerpos, en particular el anti-
cuerpo contra el “signal recognition par-
ticle” (anti-SRP). No obstante, su rol fisio-
patológico aún no es bien entendido15. 
V. Miositis por estatinas
La presencia de anticuerpos anti-
HMG-CoA reductasa sustenta el carácter 
autoinmune de esta patología. Los me-
canismos aún son desconocidos, pero se 
ha planteado un modelo con base en las 
observaciones hechas en estudios pre-
vios9. La expresión de HMG-CoA reducta-
sa suele ser baja en la mayoría de tejidos 
en circunstancias normales, pero estos se 
elevan marcadamente cuando las células 
musculares y de otros tipos son expues-
tas a estatinas. La expresión de esta en-
zima también se encuentra aumentada 
en las células musculares en regenera-
ción, ya que esta molécula participa en 
la diferenciación de la fibra muscular. Por 
esto, se ha sugerido que la sobreexpre-
sión de HMG-CoA reductasa asociada a 
la exposición a estatinas desencadenada 
un proceso autoinmunitario en pacientes 
genéticamente susceptibles. A su vez, 
este proceso incrementa las células mus-
culares en regeneración, produciendo 
niveles más altos de HMG-CoA reductasa 
y contribuyendo a que el proceso auto-
inmune se mantenga incluso después 
de descontinuar las estatinas25. Por otro 
lado, el mecanismo de daño celular es 
un proceso poco entendido. La presen-
cia del MAC en las membranas de células 
no necróticas sugiere un rol patogénico 
de los autoanticuerpos, lo cual también 
explica por qué los niveles de éstos se 
correlacionan con los niveles de CK y el 
grado de debilidad muscular9.
Patología
Los hallazgos en el examen histopato-
lógico serán particulares para cada enti-
dad. Las características de cada una se 
muestran en las Figuras 3 y 4.
DIAGNÓSTICO
Serología 
Estas pruebas son útiles pero el 
diagnóstico definitivo es histopatológi-
co. La principal enzima muscular sérica 
estudiada es la CK, que puede estar in-
crementada hasta 50 veces en la DM acti-
va, entre 5-50 veces en pacientes con PM 
activa18. A veces estos valores pueden 
ser normales, particularmente en niños. 
Sin embargo, los valores de CK pueden 
usarse para el seguimiento y pero debe 
correlacionarse con la evolución clínica 
del paciente. Otras enzimas que pueden 
estar alteradas son aldolasa, aspartato 
aminotransferasa (AST), alanina amino-
transferasa (ALT) y lactato deshidroge-
nasa (LDH).  Algunos biomarcadores san-
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Figura 3. Polimiositis (A) Células inflamatorias intersticiales, necrosis y fagocitosis, tinción hematoxilina y eosina, 200x. (B) Necrosis y fagocitosis, tinción 
tricrómico modificado, 400x.  Dermatomiositis (C) Atrofia perifascicular e inflamación perivascular, tinción hematoxilina y eosina, 100x. (D) Capilares 
agrandados (flecha) y endomisio entre las fibras musculares, tinción fosfatasa alcalina, 200x. (E) Inflamación perivascular, tinción tricrómico modificado, 
200x. (F) Atrofia perifascicular, tinciòn ATPase Ph 9,4, 100x. (G) Deposición de MHC-1 en fibras musculares, tinción inmunoperoxidasa, 200x. (H) Depósito de 
complemento en capilares y vasos pequeños, tinción inmunoperoxidasa, 200x.
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guíneos como interferón-b. interleukina 
17 y 23, receptor toll-like 3 y 7, también 
podrían ser de ayuda para el diagnóstico. 
Asimismo, es importante tener en cuen-
ta que otras patologías también pueden 
causar elevación del CK, incluyendo falla 
renal, convulsiones, infecciones virales, 
entre otras causas15,26. 
Autoanticuerpos
Entre los anticuerpos que se reco-
nocen en las MII tenemos dos grandes 
grupos: los miositis-asociado (AAM) 
que incluyen anti-Ro; anti-La; anti-PM-
Scl; anti-ribonucleoproteínas nucleares 
pequeñas (snRNPs) U1, U2, U4 / 6, U5 y 
U3; anti-Ku; anti-KJ; anti-Fer; anti-Mas; y 
anti-hPMS127,28. Y el anticuerpo PM-Scl 
se asocia típicamente con un síndrome 
de superposición causando esclerosis 
sistémica con manifestaciones cutáneas 
mínimas y PM o DM. En el otro grupo se 
encuentran los anticuerpos específicos 
de miositis (ASM) los cuales están asocia-
Figura 4. Miositis por cuerpos de inclusión. (A) Inflamación alrededor de una fibra muscular, tinción hematoxilina y eosina. (B) Vacuolas bordeadas, tinción tricromo 
modificado. (C) Cuerpos de inclusión, tinción hematoxilina y eosina. (D) “Red ragged fibers”. Miopatía necrotizante inmunológicamente mediada. Tinción tricromo 
modificado (E, izquierda) y tinción hematoxilina y eosina (F, derecha). (E y F) Presencia de fibras necróticas y macrófagos, y escaso infiltrado de leucocitos
A
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dos a con un menor riesgo de malignidad 
y se incluyen anti-Jo-1 y anti-SRP29,30,31.
La electromiografía con aguja muestra 
potenciales de unidades motoras miopá-
ticos caracterizado por unidades polifá-
sicas de baja amplitud, corta duración y 
actividad espontanea incrementada con 
fibrilaciones y ondas agudas positivas y 
descargas de complejo repetitivos. Los 
músculos paravertebrales muestran las 
características más prominentes en el 
examen electromiográfico, por lo cual 
se deberían incluir de manera rutinaria. 
Ayuda para guiar el diagnóstico, diferen-
ciar de enfermedades neuromusculares 
y la identificación de los músculos ade-
cuados para la biopsia19,29 en el miembro 
contrario. Las MCI también pueden mos-
trar unidades motoras de mayor ampli-
tud o “neuropáticos”. 
No obstante, se debe de tener en 
cuenta que otras miopatías pueden 
presentar hallazgos similares, como la 
enfermedad de Pompe en adultos y las 
distrofias musculares. Por este motivo, 
el examen histopatológico a través de la 
biopsia muscular es necesaria para reali-
zar un diagnóstico definitivo, aunque en 
el caso de los pacientes con DM se puede 
prescindir de este examen dado que tie-
ne características clínicas típicas29. 
Estudios de imagen
La resonancia magnética puede ser 
usada para identificar áreas de necrosis 
muscular, degeneración, y la inflamación; 
se caracteriza por el aumento de intensi-
dad de señal en el protocolo STIR, que re-
presentan inflamación activa. Imágenes 
en T1 son útiles para identificar atrofia y 
daño muscular crònico30,31. Las imágenes 
en T2 muestran aumento de señal debi-
do a la inflamación, mientras que en T1 
el aumento de señal es producido por el 
reemplazo de grasa en los músculos atró-
ficos en la enfermedad crónica. Usando 
las imágenes se puede identificar las re-
giones afectadas e incrementa la eficacia 
y el costo-efectividad de  la biopsia32.
La sensibilidad de la ecografía muscu-
lar en la detección de enfermedad histo-
patológicamente probada es 82,9% el 
cual no es significativamente diferente al 
de la electromiografía (92,4%) o actividad 
sérica de la creatina quinasa (68,7%).  Los 
diferentes tipos de MII presentan carac-
terísticas típicas, pero no específicas. La 
polimiositis se observa como atrofia e hi-
perecogénicas, predominantemente de 
los músculos de las extremidades inferio-
res, mientras que en la dermatomiositis 
la atrofia muscular evidente es rara y sus 
ecogenicidades son más bajas. Además, 
la atrofia muscular severa es la caracte-
rística más llamativa en los pacientes con 
MCI33.
 Criterios diagnósticos
En el tiempo se han planteado diver-
sos criterios para el diagnóstico de las 
MII. Los primeros fueron los planetados 
por Bohan y Peter (Tabla1) para el diag-
nóstico de PM y DM, los cuales todavía 
se utilizan ampliamente. Posteriormente 
Dalakas, propuso una nueva forma de 
clasificación en la cual añade DM amio-
pática (Tabla 2) 34,35,36. 
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Distrofias musculares 
Las distrofias musculares son un grupo 
de trastornos hereditarios que derivan 
de la mutación de genes que codifican a 
proteínas del músculo, caracterizada por 
debilidad muscular progresiva y pérdida 
muscular37. Son parte del diagnóstico di-
ferencial de polimiositis, particularmente 
cuando no hay historia familiar positiva, 
Tabla 1. Criterios diagnósticos de Bohan y Peter para PM y DM34,35.
PM definitivo: todo 1-4 
Probable PM: 3 de 1-4 
Posible PM: 2 de 1-4 
DM definitivo: 5 + 3 de 1-4 
Probable DM: 5 + 2 de 1-4 
Posible DM: 5 + 1 de 1-4.
Criterios Detalles
1. Debilidad muscular proximal simétrica
Progresa durante semanas o meses, con o sin 
disfagia y/o debilidad diafragmática
2. Elevaciòn de los niveles de enzima del mùsculo 
esquelético
Niveles elevados de enzimas que incluyen CK, 
AST, ALT, y/o LDH.
3. Resultados anormales de EMG
Polifásico, pequeños y cortos potenciales de 
unidad motora: potenciales de fibrilación, ondas 
agudas positivas, aumento de la irritabilidad de 
inserción, y descargas repetitivas de lata frecuen-
cia
4. Anormalidad en la biopsia muscular
Hallazgos histopatológicos de degeneración, re-
generación, necrosis e infiltrados mononucleares 
intersticiales
5. Erupciòn típica de la dermatomiositis en la piel Exantema en heliotropo o signo de Gottron
pues se pueden presentan en la ado-
lescencia tardía o en la vida adulta con 
debilidad muscular progresiva y niveles 
elevados de enzimas musculares séri-
cas20. Estos incluyen distrofia de Becker, 
la distrofia muscular de cinturas, facio 
escapulo humeral y distrofia miotónica, 
particularmente la tipo 238,39. Entre estas, 
las disferlinopatías (LGMD2B), las distro-
fias facio escapulo humeral, las calpaino-
patìas y las distrofinopatías pueden tener 
inflamación intersticial y el diagnóstico 
definitivo se hace con genética molecu-
lar40-44.
Miopatías metabólicas
Las miopatías metabólicas son un 
grupo heterogéneo de enfermedades 
musculares que surgen de defectos en 
el glucógeno, glucosa, o metabolismo de 
los lípidos o la fosforilación oxidativa. El 
síntoma más común es la intolerancia al 
ejercicio y se presenta como calambres 
y dolor, dando lugar a rabdomiolisis con 
mioglobinuria inducido por el ejercicio.
Algunas enfermedades metabólicas 
se manifiestan con debilidad progresiva. 
La enfermedad de Pompe por deficiencia 
de la alfa-glicosidasa no sólo se presenta 
en bebés con problemas multisistemicos 
sino también sólo con miopatìa en niños 
y adultos. Esta se debe reconocer porque 
es tratable con reemplazo de la enzima. 
La biopsia es característica con acumu-
lación de glucógeno y agrandamiento de 
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los lisosomas. Igualmente, la deficiencia 
de carnitina se presenta con debilidad y 
acumulación de grasa en las fibras mus-
culares. Esta se trata con suplemento de 
carnitina. Las enfermedades mitocon-
driales se pueden presentar con intole-
rancia al ejercicio o con debilidad. Estas 
frecuentemente manifiestan problemas 
sistémicos y de los ojos, y tienen las ca-
racterísticas fibras rojas y arrugadas45. 
Miopatías endocrinas
La debilidad muscular proximal puede 
ser una característica del síndrome de 
Cushing, hipotiroidismo, hipertiroidismo, 
deficiencia de vitamina D, acromegalia e 
hiperparatiroidismo. De estos, el hipoti-
roidismo es el único asociado con la ele-
vación de la CK sérica y por lo tanto tiene 
el mayor potencial para ser diagnosti-
cado erróneamente como polimiositis, 
presenta un inicio subagudo de debilidad 
muscular proximal, especialmente en las 
piernas, mialgias y calambres, rigidez e 
hiporreflexia46.
Enfermedades de motoneurona o 
unión mioneural
Las atrofias musculares espinales pue-
den presentarse en adultos con pronun-
ciada debilidad muscular proximal, con 
particular compromiso de la cintura esca-
pular y pélvica y los músculos de los mus-
los. Estos son generalmente trastornos 
autosómicos recesivos que causan debi-
lidad muscular y atrofia debido a la dege-
neración de las células del asta anterior 
en la médula espinal y a veces el tronco 
encefálico. El inicio de la debilidad varía 
desde el nacimiento hasta la edad adul-
Criterios Polimiositis Dermatomiositis miopática Dermatomiotis amiopática
Definido Probable Definido Probable Definido
Debilidad muscular 
miopàtica
Sì Sì Sì Sì No
Electromiografìa Patrón miopàtico Patrón miopàtico Patrón miopático Patrón miopático Miopático o no específico
Enzimas musculares
Alto (hasta 50 veces nor-
males)
Alto (hasta 50 
veces normales)
Alto (hasta 50 veces 
normal) o normal
Alto
Alto (hasta 10 veces normal) 
o normal
Biopsia muscular
Inflamación primaria con el 
complejo CD8 MHC-1 y no 
hay vacuolas
Expresión de 
MHC-1, pero no 
infiltrados de 
CD8 o vacuolas
Infiltrado perifas-
cicular, perivascular 
y perimisial o atrofia 
perifascicular
Infiltrado perifascic-
ular, perivascular y 
perimisial o atrofia 
perifascicular
No específica o diagnóstica 
para DM (sub miopatía clínica)
Lesiones dérmicas o             
calcinosis
Ausente Ausente Presente No detectado Presente
ta. El nivel sérico de CK puede ser normal 
o elevado, pero generalmente no más 
de 5 veces lo normal. El diagnóstico es 
confirmado por EMG y biopsia muscular, 
ambos de los cuales muestran anomalías 
neuropáticas que permiten diferenciarlo 
de la polimiositis.
La debilidad muscular proximal, es-
pecialmente de las extremidades supe-
riores, puede ser la característica clínica 
dominante de la miastenia gravis. La co-
existencia de la afectación de los múscu-
los extraocular y bulbar, particularmente 
la asociada con anticuerpos anti-Musk, 
además de la marcada fatigabilidad, ayu-
da a diferenciarla de la miositis, en estas 
la CK es normal. Sin embargo,en la biop-
sia muscular de estos pacientes también 
se puede observar infiltrados linfocíticos, 
aunque el diagnóstico se basa en la me-
dición de anticuerpos y el patrón de esti-
mulación repetitiva en el EMG47.
Miopatias por esteroides
Este es un diagnóstico diferencial en 
pacientes con MII que reciben tratamien-
to con esteroides. En la electromiografía 
no se evidencia potenciales espontáneos. 
Entre los principales hallazgos de la reso-
nancia magnética se presenta aumento 
de señal en T1 debido al incremento de 
grasa que reemplaza al musculo atrófi-
co, pero sin aumento de señal en T2. En 
la biopsia no se evidencia inflamación, 
pero sí atrofia selectiva de fibras tipo 2. 
Cuando se presenta duda acerca del 
diagnóstico se recomienda reemplazar o 
disminuir la dosis de esteroides y se pue-
de iniciar drogas de segunda línea48.
TRATAMIENTO
Tratamiento de primera línea 
Los corticoesteroides se consideran 
terapia de primera línea, se inicia con 
una dosis de 1 mg/kg/dìa con eventual 
cambio a una dosis mínima luego de 4 
semanas a varios meses después de la 
iniciación19. En los pacientes con enfer-
medades grave, tales como enfermedad 
pulmonar intersticial, disfagia, o debili-
dad profunda se puede iniciar con 1g/dia 
de metilprednisolona intravenosa duran-
te 3 a 5 dias antes de cambiar a 1 mg/
kg/dia de prednisona oral durante varios 
meses. Si el paciente no presenta mejoría 
después de 3-6 meses de prednisona, o si 
el paciente recae mientras se disminuyen 
las dosis, se debe añadir un agente inmu-
nosupresor de segunda línea (Figura 5).
Tratamiento de segunda línea
Se incluye la azatioprina (AZA) y me-
totrexate. Entre otros agentes utilizados 
se considera micofenolato de mofetilo, 
tacrolimus, ciclosporina y ciclofosfamida. 
Estos tratamientos se utilizan meses des-
pués de iniciado tratamiento con corticoi-
des que no responden a este tratamiento 
o como ahorradores de corticoides; y en 
pacientes con enfermedad rápidamente 
progresiva, insuficiencia de músculos res-
piratorios, disfagia o afectación pulmonar 
intersticial49. En el caso de los pacientes 
con enfermedad refractaria, definida 
como la incapacidad de inducir remisión 
después de 3 meses de tratamiento con 
corticoides, el uso empírico de terapia in-
munosupresora es apropiado50. Y se con-
sidera, enfermedad refractaria crónica, 
Tabla 2. Criterios diagnósticos de Dalakas para PM y DM7.
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cuando existe fracaso después del uso de 
al menos 1 terapia inmunosupresora de 
segunda línea (Figura 5).
AZA es eficaz después de 4 a 8 meses 
de iniciado  y alcanza un máximo de 1-2 
años51. La eficacia del metotrexate se ob-
serva típicamente a la dosis de 15 mg / 
semana, y se requiere una suplementa-
ción profiláctica con ácido fólico, además 
puede causar neumonitis, por lo cual no 
se recomienda en pacientes anticuerpos 
anti-Jo-1. La coadministración de AZA y 
metotrexato es útil para la enfermedad 
grave.  La ciclosporina es útil en la PM y 
la DM recién diagnosticadas, sus benefi-
cios se observan en menos de 6 meses y 
actúa más rápido que AZA y micofenolato 
de mofetil, pero es potencialmente más 
tóxica52.
Tratamiento de tercera línea
La inmunoglobulina intravenosa se 
usa como tratamiento de tercera línea 
en pacientes con DM y en DM resistente 
y PM53. Rituximab es un anticuerpo mo-
noclonal dirigido contra CD20, un marca-
dor de superficie de células B. Utilizado 
en pacientes con DM y PM refractaria, y 
específicamente las asociadas con miosi-
tis-anticuerpo específica. Ha sido eficaz 
en pacientes con anticuerpos anti-Jo-1 
y anti-Ro refractario al tratamiento, con 
reducción de los niveles de anticuerpos y 
niveles séricos de CK54. También se ha de-
mostrado que tiene eficacia en pacientes 
con miositis con anticuerpos anti-SRP con 
tratamiento refractario severo55. 
El abatacept es una proteína que in-
hibe la unión de la proteína co-estimu-
ladora CD28 en células T, reduciendo la 
activación de células T mediada por cé-
lulas dendríticas. En la actualidad, hay un 
estudio de fase II, en pacientes con tra-
tamiento refractivo DM y PM51. Anakinra 
es una forma recombinante del receptor 
IL-1α humana que inhibe competitiva-
mente la unión de IL-1 al receptor de IL-
1. Esta terapia ha demostrado eficacia en 
pacientes con DM, PM y MCI56. 
Los estudios que han evaluado los blo-
queadores del TNF, el infliximab, el eta-
nercept y el adalimumab no han mostra-
do eficacia en el tratamiento de MII y han 
producido resultados contradictorios57,58. 
Actualmente se está estudiando el sifalimu-
mab, un anticuerpo monoclonal anti-IFNα 
humano, en pacientes con DM y PM57.
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